Introduction {#S0001}
============

La dermatomyosite est une myopathie inflammatoire idiopathique associée à des manifestations cutanées caractéristiques \[[@CIT0001]\]. Parmi les complications pulmonaires décrites le pneumomédiastin spontané est une complication rare, quelques dizaines de cas seulement ont été publiés dans la littérature \[[@CIT0002]\].

Patient et observation {#S0002}
======================

Madame H. 29 ans est hospitalisée dans le Service de Rhumatologie de notre centre hospitalier pour poussée d′arthralgies diffuses bilatérales et symétriques depuis 04 mois. Elles sont associées à des lésions érythémato papuleuses au niveau du dos des mains. Elle a reçu un traitement à base de corticothérapie à faible dose et de la nivaquine. L'évolution était marquée par l\'apparition quelques mois après d\'une asthénie progressive associée à une faiblesse musculaire et érythrœdème des paupières. Elle était adressée au Service de Dermatologie. L\'examen a trouvé un œdème péri unguéal (signe de la manucure), des ulcérations en regard des articulations inter phalangiennes (papules de Gottron) un érythème héliotrope rose violacé des paupières et des plaques psoriasiformes au niveau des coudes. Ces différents éléments cliniques sont révélateurs d′une dermatomyosite débutante. Le bilan biologique retrouve un syndrome inflammatoire aspécifique, les enzymes musculaires ont des valeurs normales (Créatine Kinase = 33 U/l pour une norme \< 170 U/l). L'électromyogramme trouve une atteinte myogène diffuse. Le bilan immunologique est normal. Les explorations fonctionnelles respiratoires retrouvent un syndrome restrictif modéré. Malgré l′absence de la totalité des éléments de la classification de Bohan et Peter en particulier la biopsie musculaire, le diagnostic de dermatomyosite est porté. L′échographie abdominale, la radiographie du thorax, la fibroscopie gastrique, la coloscopie, l\'examen ORL et l′examen gynécologique ne retrouvent pas de néoplasie sous jacente. Au terme de ce bilan initial la patiente est mise sous corticothérapie et Imurel avec amélioration partielle de son asthénie et des lésions cutanés. Quelques mois après la mise sous traitement corticoïde d\'entretien (faible dose), Madame H. présente de façon progressive une dyspnée d\'effort stade II de MRC associée à une toux sèche et des douleurs basi thoraciques d\'intensité modérée. L′auscultation pulmonaire trouve quelques crépitants au niveau des deux bases pulmonaires. Une radiographie de thorax de face a été réalisée montrant des opacités réticulo nodulaires bilatérales surtout basales et plus marquée du coté droit en rapport avec un syndrome interstitiel ([Figure 1](#F0001){ref-type="fig"}). La tomodensitométrie thoracique (coupes millimétriques en haute résolution sans injection de produit de contraste) réalisée pour une meilleure étude parenchymate use retrouvant les opacités réticulo nodulaires avec DDB par traction et de la fibrose sous pleurale. Il s' y associe un pneumomédiastin de faible abondance plus marqué dans la région médiastinale antérieure et en péri tracheal ( [Figure 2](#F0002){ref-type="fig"} et [Figure 3](#F0003){ref-type="fig"}). Un traitement symptomatique de la dyspnée est instauré puis la patiente est remise sous immunosuppresseur et corticothérapie à forte dose. L′évolution clinique est favorable avec une amélioration partielle des symptômes respiratoires mais le pneumomédiastin persiste de façon prolongée plusieurs mois après l′épisode initial. Lors d′un contrôle tomodensitométrique 02 mois après traitement, on objective la stabilité des anomalies parenchymateuses pulmonaires observées sur la première tomodensitométrie voir l\'aggravation du pneumomédiastin qui s'étend vers les espaces péribronchovasculaires plus distales ( [Figure 4](#F0004){ref-type="fig"} et [Figure 5](#F0005){ref-type="fig"}).

![Radiographie thoracique de face: opacités réticulo nodulaires bilatérales en rapport avec un syndrome interstitial](PAMJ-23-40-g001){#F0001}

![Scanner thoracique, coupe axiale passant pâr les apex pulmonaire: opacités réticulo no dulaires plutôt périphériques avec DDB par traction et de la fibrose sous pleurale](PAMJ-23-40-g002){#F0002}

![Scanner thoracique, coupe axiale passant par la carene: opacités réticulo nodulaires avec DDB par traction et de la fibrose sous pleurale. Il s' y associe un pneumomédiastin de faible abondance plus marqué dans la région médiastinale antérieure et en péri tracheal](PAMJ-23-40-g003){#F0003}

![Scanner thoracique, coupe axiale passant au meme niveau au niveau des apex: aggravation du pneumomédiastin par rapport à l\'examen precedent](PAMJ-23-40-g004){#F0004}

![Scanner thoracique, coupe axiale passant par la carene: aggravation du pneumomédiastin et des des opacités réticulonodulaires](PAMJ-23-40-g005){#F0005}

Discussion {#S0003}
==========

Les pneumomédiastins spontanés sont une entité rare associée souvent à un pneumothorax spontané. Ils peuvent être retrouvés au cours surtout de la dermatomyosite mais aussi dans un second plan des autres maladies systémiques notamment le lupus érythémateux disséminé, la sclérodermie et la polyarthrite rhumatoïde \[[@CIT0002]\]. C\'est Bradley en 1986 \[[@CIT0003]\] qui décrit le premier cas de pneumomédiastin sur dermatomyosite et depuis, peu de cas ont été rapportés dans la littérature. Le point de départ d\'un pneumomédiastin est la rupture d\'une bronchiole terminale suite à un barotraumatisme. L\'air libéré va donc suivre les structures péri broncho vasculaires vers les hiles pulmonaires, le médiastin puis les espaces cervicaux. L\'entretien de cette issue d\'air en dehors des voies aériennes peut être facilité par certains facteurs: -Les gluco corticoides sont considérés comme le principal facteur par leur effet nocif sur le tissu interstitiel pulmonaire, ce qui était le cas chez notre patiente. -Les micro organismes pathogènes (notamment les virus) dont la participation a été évoquée par Yamanishi \[[@CIT0004]\]. La kystisation des lésions dues à la fibrose parenchymateuse pulmonaire avec commen conséquence des bulles d\'air rappelant les blebs mais en situation endo parenchymateuse et non sous pleurale d\'où l\'absence de pneumothorax \[[@CIT0005]\]. Les infarctus parenchymateux avec leur effet sur la paroi alvéolaire ont été évoqués par Cicuttini \[[@CIT0006]\] étant donné la bonne évolution lors de la mise sous traitement immunosuppresseur. Lors d\'une dermatomyosite, le diagnostic de pneumomédiastin spontané est évoqué devant une dyspnée avec une crépitation sous cutané notamment cervicale. La radiographie de face confirme généralement le diagnostic. Dans notre cas, vu que le pneumomédiastin n'était pas abondant, le recours à la tomodensitométrie thoracique en mode HR était nécessaire. En plus, cet examen permet de quantifier et localiser l\'air extra pulmonaire. L'évolution est très variable. Dans notre cas il existe une stabilité radiologique de la lésion, associée à une amélioration clinique sous corticothérapie et immunosuppreseur. Parfois, l'évolution est rapidement fatale échappant à toute prise en charge thérapeutique \[[@CIT0007]\].

Conclusion {#S0004}
==========

Nous avons rapporté un cas de pneumomédiastin spontané prolongé survenu dans le cadre d\'une dermatomyosite. Son intérêt est de faire le point des mécanismes physiopathologiques expliquant la persistance, dans certains cas, du pneumomédiastin pendant plusieurs mois voir plusieurs années. L\'apparition ou la modification des symptômes respiratoires doivent faire rechercher un pneumomédiastin et nécessiter une surveillance étroite à cause de la possibilité d\'une évolution rapidement mortelle.
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